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РЕЗЮМЕ
Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåíî îïèñàíèå ñëó÷àÿ ýíöåôàëîïàòèè ñìåøàííîãî (òîêñè÷åñêîãî è ñîñóäèñòî-
ãî) ãåíåçà íà ôîíå Ph-íåãàòèâíîãî ìèåëîïðîëèôåðàòèâíîãî çàáîëåâàíèÿ – èñòèííîé ïîëèöèòåìèè. 
Îïèñàíû ñèìïòîìû è íåéðîâèçóàëèçàöèîííàÿ êàðòèíà ýíöåôàëîïàòèè, ðàçâèâøåéñÿ íà ôîíå ïîñòà-
íîâêè ìåçåíòåðèêî-êàâàëüíîãî àíàñòîìîçà ïîñëå ïåðåíåñåííîãî òðîìáîçà âîðîòíîé âåíû ïå÷åíè. 
Îáñóæäàþòñÿ âîïðîñû ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà «ïå÷åíî÷íûõ» ýíöåôàëîïàòèé, ïðèíöèïû òåðàïèè, 
à òàêæå îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîé êàðòèíû ïîðàæåíèÿ íåðâíîé ñèñòåìû ïðè ýòîì ñîñòîÿíèè. Ïðè-
âîäÿòñÿ äàííûå î ðîëè ìàðãàíöà â ðàçâèòèè òîêñè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè, íàêîïëåíèè â áàçàëüíûõ 
ãàíãëèÿõ ãîëîâíîãî ìîçãà ïàðàìàãíèòíîãî âåùåñòâà è ðàçâèòèè ýêñòðàïèðàìèäíîé ñèìïòîìàòèêè. 
Îïèñàíû ïàòîãåíåç òîêñè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ íåéðîíîâ, ïîâûøåíèÿ èõ ÷óâñòâèòåëüíîñòè ê ãèïîê-
ñèè è ñâÿçü ñ ðèñêîì íàðóøåíèÿ ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ è ðàçâèòèÿ õðîíè÷åñêîé èøåìèè ìîçãà, 
âíîñÿùåé ñâîé âêëàä â ñíèæåíèå êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé.
Êëþ÷åâûå ñëîâà: ïå÷åíî÷íàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ, ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ, ãåìàòîëîãèÿ, 
òðîìáîç, èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ, ïàðàìàãíèòíîå âåùåñòâî, ìàðãàíåö.
Êîíôëèêò èíòåðåñîâ. Àâòîðû äåêëàðèðóþò îòñóòñòâèå ÿâíûõ è ïîòåíöèàëüíûõ êîíôëèêòîâ èíòåðå-
ñîâ, ñâÿçàííûõ ñ ïóáëèêàöèåé íàñòîÿùåé ñòàòüè.
Èñòî÷íèê ôèíàíñèðîâàíèÿ. Àâòîðû çàÿâëÿþò îá îòñóòñòâèè ôèíàíñèðîâàíèÿ.
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ABSTRACT
The article deals with a clinical case description of a female patient with toxic encephalopathy against the 
background of Ph-negative myeloproliferative diseases. The article discusses symptoms and neuroimaging 
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ВВЕДЕНИЕ
Èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ (ÈÏ) – êëîíàëüíîå çà-
áîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ïðîëèôåðàöèåé 
ýðèòðîèäíîãî, ãðàíóëîöèòàðíîãî, ìåãàêàðèîöè-
òàðíîãî ðîñòêîâ ìèåëîïîýçà è ïðîÿâëÿþùååñÿ 
ïàíöèòîçîì â ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè (òðîìáî-
öèòîçîì, ëåéêîöèòîçîì, ýðèòðîöèòîçîì ñ ïî-
âûøåíèåì óðîâíÿ ãåìîãëîáèíà). Â 98% ñëó÷àåâ 
ïàöèåíòû ñ èñòèííîé ïîëèöèòåìèåé ÿâëÿþòñÿ 
íîñèòåëÿìè ìóòàöèè V617F â ãåíå JAK2. Ïîìè-
ìî íåñïåöèôè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ, ñâÿçàííûõ ñ 
îïóõîëåâîé èíòîêñèêàöèåé (ãîëîâíàÿ áîëü, ãî-
ëîâîêðóæåíèå, àñòåíèÿ), âàæíûìè ïðîÿâëåíèÿìè 
ïîëèöèòåìèè ÿâëÿþòñÿ òðîìáîãåìîððàãè÷åñêèå 
îñëîæíåíèÿ (ðèñê òðîìáîòè÷åñêèõ îñëîæíåíèé 
ðàçëè÷íîé ëîêàëèçàöèè äîñòèãàåò 40% ñëó÷àåâ) 
[1–3]. Îäíèì èç òàêèõ îñëîæíåíèé ìîæåò áûòü 
òðîìáîç âîðîòíîé âåíû ïå÷åíè ñ ðàçâèòèåì âà-
ðèêîçíî ðàñøèðåííûõ âåí ïèùåâîäà. ×àñòî äëÿ 
ñíèæåíèÿ ñòåïåíè ðèñêà êðîâîòå÷åíèÿ èç ýòèõ 
âåí íàêëàäûâàåòñÿ øóíòèðóþùèé àíàñòîìîç 
ìåæäó ñîñóäàìè, îòäàþùèìè êðîâü â ñèñòåìû 
íèæíåé ïîëîé è âîðîòíîé âåí ñ öåëüþ ñíèæåíèÿ 
äàâëåíèÿ è ðèñêà êðîâîòå÷åíèÿ. Îäíàêî â ðåçóëü-
òàòå øóíòèðîâàíèÿ ÷àñòü êðîâè, ñîáèðàåìîé îò 
êèøå÷íèêà (÷åðåç ìåçåíòåðèàëüíûå ñîñóäû), íå 
ïîïàäàåò â ñèñòåìó âîðîòíîé âåíû è íå ïðîõîäèò 
î÷èñòêó îò ïðîäóêòîâ ðàñïàäà è æèçíåäåÿòåëüíî-
ñòè ìèêðîáèîìà êèøå÷íèêà. Èìåííî ýòè ïðîäóê-
òû, â ÷àñòíîñòè àììèàê, èãðàþò âàæíóþ ðîëü â 
ïàòîãåíåçå òîêñè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè íà ôîíå 
ðàçâèâàþùåéñÿ ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè [4]. 
Ïå÷åíî÷íàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ, èçâåñòíàÿ òàêæå êàê 
ýíöåôàëîïàòèÿ â ðåçóëüòàòå ïå÷åíî÷íîé íåäîñòà-
òî÷íîñòè è (èëè) øóíòèðîâàíèÿ ïîðòî-êàâàëüíîé 
of hepatic encephalopathy developed as a result of a shunt placed after portal vein thrombosis. The issues 
of etiology and pathogenesis of hepatic encephalopathy, principles of therapy, as well as the unique clinical 
picture of nervous system damage in this condition are also discussed. Data on the role of manganese in 
development of toxic encephalopathy, accumulation of paramagnetic substance in the basal ganglia of 
the brain and development of extrapyramidal symptoms are presented. The pathogenesis of toxic damage 
to neurons, increase in their sensitivity to hypoxia, and the relationship with the risk of cerebrovascular 
disorders and development of chronic cerebral ischemia, contributing to reduction of cognitive functions, 
are described.
Key words: hepatic encephalopathy, myeloproliferative diseases, hematology, thrombosis, polycythemia 
vera, paramagnetic substance, manganese.
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ñèñòåìû, ìîæåò ìàíèôåñòèðîâàòü øèðîêèì ñïåê-
òðîì íåâðîëîãè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ – îò ñóáêëèíè-
÷åñêèõ äî êîìû. Â ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ, ïîìèìî 
õàðàêòåðíîãî äëÿ ïîðàæåíèÿ ãåïàòîöèòîâ ïîäúå-
ìà óðîâíÿ ïå÷åíî÷íûõ ôåðìåíòîâ, â êðîâè òàêæå 
ìîæåò áûòü ïîâûøåíèå óðîâíÿ àììèàêà. Â íîðìå 
â êðîâè îí îáíàðóæèâàåòñÿ â íåáîëüøèõ êîíöåí-
òðàöèÿõ (11,0–32,0 ìêìîëü/ë), à ïðè ïîâûøåíèè 
â 2–3 ðàçà ðàçâèâàþòñÿ ñèìïòîìû îòðàâëåíèÿ 
[5]. Àììèàê âõîäèò â ÷èñëî îñíîâíûõ òîêñèíîâ, 
èãðàþùèõ êëþ÷åâóþ ðîëü â ïîðàæåíèè ãîëîâíîãî 
ìîçãà, îäíàêî åãî ðîñò â êðîâè íå âñåãäà äîñòî-
âåðíî êîððåëèðóåò ñî ñòåïåíüþ ýíöåôàëîïàòèè 
[6, 7]. 
Ëå÷åíèå òîêñè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè äîëæíî 
íîñèòü êîìïëåêñíûé õàðàêòåð: ê òåðàïèè ïåð-
âîé ëèíèè îòíîñÿò èñïîëüçîâàíèå îñìîòè÷åñêîãî 
ñëàáèòåëüíîãî ëåêàðñòâåííîãî ñðåäñòâà – ëàêòó-
ëîçû, äèñàõàðèäà, ñîñòîÿùåãî èç îñòàòêîâ ìîëå-
êóëû ãàëàêòîçû è ôðóêòîçû [8]. Êîêðåéíîâñêèé 
îáçîð 2016 ã. âêëþ÷àåò 29 ðàíäîìèçèðîâàííûõ 
êëèíè÷åñêèõ èñïûòàíèé, ñðàâíèâàþùèõ èñïîëü-
çîâàíèå ëàêòóëîçû è ïëàöåáî. Ïî ðåçóëüòàòàì 
èññëåäîâàíèé, â ãðóïïå ïàöèåíòîâ, ïðèíèìàâøèõ 
äèñàõàðèäû, áûëà çíà÷èòåëüíî íèæå ñìåðòíîñòü, 
ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè, ïîëó÷àâøèìè ïëàöå-
áî [9]. Âòîðûì êîìïîíåíòîì êîìïëåêñíîé òåðà-
ïèè ïå÷åíî÷íîé ýíöåôàëîïàòèè ÿâëÿåòñÿ ïðèìå-
íåíèå àíòèáèîòèêà øèðîêîãî ñïåêòðà äåéñòâèÿ. 
Øèðîêèé àíòèáàêòåðèàëüíûé ñïåêòð ïðåïàðà-
òà ñïîñîáñòâóåò ïîäàâëåíèþ ïàòîãåííîé ôëîðû 
êèøå÷íèêà è ñíèæàåò îáðàçîâàíèå áàêòåðèÿìè 
àììèàêà è äðóãèõ òîêñè÷íûõ ñîåäèíåíèé, êîòî-
ðûå ïðè ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè ïîïàäàþò 
â ñèñòåìíûé êðîâîòîê, îáóñëîâëèâàÿ òîêñè÷å-
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Случай из клинической практики
ñêîå âîçäåéñòâèå íà ãîëîâíîé ìîçã è îðãàíèçì 
â öåëîì. Òðåòüèì íåîáõîäèìûì êîìïîíåíòîì 
òåðàïèè ïå÷åíî÷íîé ýíöåôàëîïàòèè ÿâëÿåòñÿ 
òùàòåëüíûé ïîäáîð ñáàëàíñèðîâàííîé äèåòû. 
Òàê, ñíèæåíèå óðîâíÿ áåëêîâîé ïèùè íå ïîêà-
çàëî ñâîåé ýôôåêòèâíîñòè, íàïðîòèâ, äîáàâëåíèå 
â ðàöèîí àìèíîêèñëîò ñ ðàçâåòâëåííîé áîêîâîé 
öåïüþ (ëåéöèí, èçîëåéöèí, âàëèí) ñòèìóëèðóåò 
ñèíòåç áåëêà â ïå÷åíè è óëó÷øàåò íóòðèòèâíûé 
ñòàòóñ ïàöèåíòîâ. Òàêæå ïàöèåíòû ñ ïå÷åíî÷íîé 
ýíöåôàëîïàòèåé îáíàðóæèâàþò ñòîéêèå èçìåíå-
íèÿ â êèøå÷íîé ìèêðîôëîðå, ÷òî îáóñëîâëèâàåò 
ýôôåêòèâíîñòü ïðèìåíåíèÿ ðàçëè÷íûõ ïðîáèî-
òèêîâ, ñíèæàþùèõ òîêñè÷íîå âîçäåéñòâèå ïå÷å-
íî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè.
Â äàííîé ðàáîòå ïðåäñòàâëåíî îïèñàíèå êëè-
íè÷åñêîãî ñëó÷àÿ ïàöèåíòêè ñ òðîìáîçîì ïîð-
òàëüíîé âåíû íà ôîíå îñíîâíîãî çàáîëåâàíèÿ – 
ÈÏ, íàëîæåíèåì ìåçåíòåðèêî-êàâàëüíîãî àíà-
ñòàìîçà è ðàçâèòèåì íà ýòîì ôîíå ïå÷åíî÷íîé 
ýíöåôàëîïàòèè. 
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
Ïàöèåíòêà Ý., 55 ëåò, íàõîäèëàñü íà îáñëåäî-
âàíèè è ëå÷åíèè â 1-ì íåâðîëîãè÷åñêîì îòäåëå-
íèè Íàó÷íîãî öåíòðà íåâðîëîãèè ñ æàëîáàìè íà 
«òðóäíîñòè ïðè ñîâåðøåíèè òîíêèõ äâèæåíèé», 
ãîëîâíûå áîëè áåç ÷åòêîé ëîêàëèçàöèè, îùóùåíèå 
òóìàíà â ãîëîâå, øàòêîñòü ïðè õîäüáå, ïëîõîé ñîí, 
îáùóþ òðåâîæíîñòü, òðåìîð ðóê. Èç àíàìíåçà èç-
âåñòíî, ÷òî äëèòåëüíîå âðåìÿ ñòðàäàåò àðòåðèàëü-
íîé ãèïåðòîíèåé ñ ìàêñèìàëüíûìè öèôðàìè ïîäú-
åìà àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ äî 160/90 ìì ðò. ñò. 
Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ. Â ÿíâàðå 2006 ã. ñ ïåðå-
ëîìîì îáåèõ êîñòåé ïðàâîé ãîëåíè áûëà ãîñïèòà-
ëèçèðîâàíà â ÃÊÁ № 20 ã. Ìîñêâû, ãäå îòìå÷àëñÿ 
ýïèçîä ðâîòû êîôåéíîé ãóùåé, ìåëåíû, ïðè äîîá-
ñëåäîâàíèè áûëè îáíàðóæåíû âàðèêîçíî ðàñøè-
ðåííûå âåíû ïèùåâîäà, óñòàíîâëåí çîíä Áëåêìîðà 
(äëÿ îñòàíîâêè êðîâîòå÷åíèÿ). Ïðè óëüòðàçâóêî-
âîì èññëåäîâàíèè áðþøíîé ïîëîñòè áûëè âûÿâ-
ëåíû ñïëåíîìåãàëèÿ è òðîìáîç âîðîòíîé âåíû. 
Âûïîëíåíà óñòàíîâêà ìåçåíòåðèêî-êàâàëüíîãî 
øóíòà «áîê â áîê». Â ëàáîðàòîðíûõ ïîêàçàòå-
ëÿõ áûëè âûÿâëåíû ýðèòðîöèòîç (5,9 × 1012/ë), 
òðîìáîöèòîç (670 × 109/ë), ïîâûøåíèå óðîâíÿ 
ãåìîãëîáèíà äî 180 ã/ë. Ó÷èòûâàÿ äàííûå èçìå-
íåíèÿ, ïàöèåíòêà áûëà íàïðàâëåíà íà òðåïàíî-
áèîïñèþ êîñòíîãî ìîçãà, ïî ðåçóëüòàòàì êîòîðîé 
áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç «ìèåëîïðîëèôåðàòèâíîå 
çàáîëåâàíèå». Ñ 2006 ã. íàáëþäàåòñÿ ó ãåìàòîëî-
ãà ñ äèàãíîçîì «èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ», ïðîòè-
âîîïóõîëåâûå ïðåïàðàòû íå ïðèíèìàåò. 
Â 2018 ã., íàõîäÿñü äîìà, âíåçàïíî ïî÷óâñòâî-
âàëà ñëàáîñòü â ïðàâûõ êîíå÷íîñòÿõ, âîçíèêëà 
ïîòåðÿ ðå÷è. Çà ìåäèöèíñêîé ïîìîùüþ íå îá-
ðàùàëàñü. Íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò ÷àñòè÷íî 
ðåãðåññèðîâàë â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ äíåé, îñòà-
âàëàñü íåëîâêîñòü ïðè âûïîëíåíèè òîíêèõ äâè-
æåíèé. Ïîñëå äàííîãî ýïèçîäà ñòàëè áåñïîêîèòü 
åæåäíåâíî ãîëîâíûå áîëè áåç ÷åòêîé ëîêàëèçà-
öèè, ñàìîñòîÿòåëüíî ïðèíèìàåò íåñòåðîèäíûå 
ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûå ñðåäñòâà (êðàòêîâðåìåí-
íûé ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò). 
Îáúåêòèâíî: ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå. 
Áîëüíàÿ ãèïåðñòåíè÷åñêîãî òåëîñëîæåíèÿ, ïîâû-
øåííîãî ïèòàíèÿ (èíäåêñ ìàññû òåëà 32). Êîæíûå 
ïîêðîâû ôèçèîëîãè÷åñêîé îêðàñêè, ñóõèå. Îòå-
êè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Âàðèêîçíîå ðàñøèðåíèå 
âåí íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Íà ïåðåäíåé ïîâåðõíî-
ñòè áðþøíîé ñòåíêè ïîñëåîïåðàöèîííûé ðóáåö. 
Òåìïåðàòóðà òåëà 36,5 °Ñ. Â ëåãêèõ äûõàíèå âåçè-
êóëÿðíîå, âûñëóøèâàåòñÿ íàä âñåé ïîâåðõíîñòüþ 
ãðóäíîé êëåòêè, õðèïîâ íåò, ÷àñòîòà äûõàíèÿ – 
18 â ìèíóòó. Îäûøêè íåò. Òîíû ñåðäöà ïðèãëóøå-
íû, ðèòìè÷íûå, ÷àñòîòà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé – 
70 óä./ìèí, àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå – 130/70 ìì 
ðò. ñò. Æèâîò íå âçäóò, óâåëè÷åí çà ñ÷åò ïîäêîæ-
íî-æèðîâîé êëåò÷àòêè, ïðè ïàëüïàöèè ìÿãêèé, áåç-
áîëåçíåííûé. Ìî÷åèñïóñêàíèå ñàìîñòîÿòåëüíîå.
Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Óðîâåíü ñîçíàíèÿ – 
ÿñíîå (øêàëà êîìû Ãëàçãî 15 áàëëîâ). Êîíòàêò-
íà, îðèåíòèðîâàíà ïðàâèëüíî â ïðîñòðàíñòâå è 
âðåìåíè. Êðèòèêà ê ñâîåìó ñîñòîÿíèþ ñíèæå-
íà. Èíñòðóêöèè âûïîëíÿåò, íà âîïðîñû îòâå÷à-
åò. Ìåíèíãåàëüíûõ çíàêîâ íåò. Çðà÷êè ÎD = ÎS, 
óçêèå, ôîòîðåàêöèè è êîðíåàëüíûå ðåôëåêñû 
ñîõðàíåíû, äâèæåíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê íå îãðàíè-
÷åíû. Äèïëîïèè íåò. Íèñòàãìà íåò. Äèñêîìôîðò 
ïðè âçãëÿäå âïðàâî. Ëèöî ñëåãêà àñèììåòðè÷íî 
ñïðàâà: ëåãêàÿ ñãëàæåííîñòü ïðàâîé íîñîãóáíîé 
ñêëàäêè. ßçûê ïî ñðåäíåé ëèíèè. Ðå÷ü â íîðìå. 
Äèñôàãèè íåò. ×åòêèõ ïàðåçîâ íåò. Íåãàòèâíûé 
ìèîêëîíóñ êèñòè ñïðàâà (àñòåðèêñèñ).  Ñóõî-
æèëüíûå ðåôëåêñû D > S, ñíèæåíû ñ íîã. Ïàòî-
ëîãè÷åñêèå ñòîïíûå çíàêè íå âûÿâëÿþòñÿ.  Ïðà-
âîñòîðîííÿÿ ãåìèãèïåñòåçèÿ. Êîîðäèíàòîðíûå 
ïðîáû ñ ëåãêîé äèñìåòðèåé ñ äâóõ ñòîðîí.  Â 
ïîçå Ðîìáåðãà âûðàæåííîå ïîøàòûâàíèå.  Ôóíê-
öèè òàçîâûõ îðãàíîâ íå íàðóøåíû. Êîãíèòèâíûå 
ôóíêöèè ïî øêàëå ÌîÑA –  17 áàëëîâ.
Äàííûå ëàáîðàòîðíûõ èññëåäîâàíèé. Â îá-
ùåì àíàëèçå êðîâè îáðàùàþò íà ñåáÿ âíèìàíèå 
ïîâûøåíèå óðîâíÿ ýðèòðîöèòîâ äî 5,6 × 1012/ë 
(4,0–5,0) – çäåñü è äàëåå â ñêîáêàõ óêàçàíà íîðìà, 
ãåìîãëîáèíà äî 167 ã/ë (120–140), ïîêàçàòåëè 
ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû è òðîìáîöèòîâ â ïðåäå-
ëàõ ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé.
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Ðèñ. 1. ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà. Íàêîïëåíèå ïàðà-
ìàãíèòíîãî âåùåñòâà â îáëàñòè áàçàëüíûõ ãàíãëèåâ 
(ïðåäïîëîæèòåëüíî ìàðãàíöà)
Fig 1. Brain MR-image. Accumulation of the paramagnetic 
contrast agent in the basal ganglia (supposedly, of 
manganese)
Ðèñ. 2. ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà. Äèôôóçíîå íàêîïëåíèå 
ïàðàìàãíèòíîãî âåùåñòâà â îáîèõ ïîëóøàðèÿõ áîëü-
øîãî ìîçãà (ïðåäïîëîæèòåëüíî ìàðãàíöà)
Fig. 2. Brain MR-image. Diffuse accumulation of the 
paramagnetic contrast agent in both hemispheres of the 
cerebrum (supposedly, of manganese)
Ïî äàííûì áèîõèìè÷åñêîãî àíàëèçà êðîâè 
îòìå÷àåòñÿ ïîâûøåíèå ïå÷åíî÷íûõ ôåðìåíòîâ: 
àëàíèíàìèíîòðàíñôåðàçà – 68 Åä/ë (äî 35), àñ-
ïàðòàòàìèíîòðàíñôåðàçà 85 Åä/ë (äî 35). Ñîäåð-
æàíèå êàëèÿ – 3,8 ììîëü/ë, íàò-ðèÿ – 42 ììîëü/ë, 
èîíèçèðîâàííîãî êàëüöèÿ – 1,21 ììîëü/ë, òðèé-
îäòèðîíèíà îáùåãî – 17,8 ïìîëü/ë (10,3–24,7), 
òèðåîòðîïíîãî ãîðìîíà – 1,73 ìÌÅ/ë (0,31–4,2), 
ìåäè – 15,7 ìêìîëü/ë (11–22,0), ìàðãàíöà – 
1,2 ìêã/ë (0,1–0,8), öåðóëîïëàçìèíà – 26,1 ìã/äë 
(20–60). Â êîàãóëîãðàììå áåç îòêëîíåíèé îò 
íîðìàëüíûõ çíà÷åíèé (ôèáðèíîãåí – 2,507 ã/ë, 
ïðîòðîìáèíîâîå âðåìÿ – 15,3 ñ, ìåæäóíàðîäíîå 
íîðìàëèçîâàííîå îòíîøåíèå – 1,319;  àêòèâè-
ðîâàííîå ÷àñòè÷íîå òðîìáîïëàñòèíîâîå âðåìÿ 
À – 34,3 ñ, òðîìáèíîâîå âðåìÿ – 11 ñ). Àãðåãà-
öèÿ òðîìáîöèòîâ: ïîä âëèÿíèåì àäðåíàëèíà 39% 
(37–43%), ïîä âëèÿíèåì àäåíîçèíäèôîñôàòà 47% 
(40–46%). 
Äóïëåêñíîå ñêàíèðîâàíèå ìàãèñòðàëüíûõ àð-
òåðèé ãîëîâû: íà÷àëüíûå ïðîÿâëåíèÿ àòåðîñêëå-
ðîçà â âèäå óòîëùåíèÿ êîìïëåêñà èíòèìà-ìåäèà 
â óñòüå ïðàâîé ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèè. Ãåìîäè-
íàìè÷åñêè íåçíà÷èìàÿ äåôîðìàöèÿ õîäà ëåâîé 
ïîçâîíî÷íîé àðòåðèè â ñåãìåíòå V1. 
Ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíàÿ òîìîãðàôèÿ (ÌÐÒ) 
ãîëîâíîãî ìîçãà: èññëåäîâàíèå âûïîëíåíî â ðå-
æèìàõ Ò1, T2, T2d-f è äèôôóçèîííî-âçâåøåííûõ 
èçîáðàæåíèé â àêñèàëüíîé, êîðîíàðíîé è ñàãèò-
òàëüíîé ïëîñêîñòÿõ ñ òîëùèíîé ñðåçîâ 5 ìì.    
Ïî ñðàâíåíèþ ñ èññëåäîâàíèÿìè îò 2016, 2017 
ãã., â ïðîåêöèè ïîäêîðêîâûõ îáðàçîâàíèé â ðå-
æèìå Ò1 ñèììåòðè÷íî îïðåäåëÿþòñÿ äèôôóçíûå 
çîíû èçìåíåííîãî ÌÐ-ñèãíàëà – ñëàáî ãèïåðèí-
òåíñèâíîãî áåç ïðèçíàêîâ îáúåìíîãî âîçäåé-
ñòâèÿ, âåðîÿòíåå âñåãî, ìåòàáîëè÷åñêîãî ãåíåçà 
(îòëîæåíèå ìàðãàíöà (ïàðàìàãíèòíîãî âåùåñòâà).
Êðîìå òîãî, îòìå÷àåòñÿ ñëàáî äèôôóçíîå ïî-
âûøåíèå èíòåíñèâíîñòè ñèãíàëà â ðåæèìàõ Ò2 è 
Ò2 flair áåëîãî âåùåñòâà îáîèõ ïîëóøàðèé áîëü-
øîãî ìîçãà.
Â ïðàâûõ îòäåëàõ òàëàìóñà îïðåäåëÿåòñÿ íå-
áîëüøîé ó÷àñòîê ïîâûøåííîãî ÌÐ-ñèãíàëà â ðå-
æèìå Ò2, ãåòåðîãåííîãî â Ò2d-f, ïîíèæåííîãî â 
Ò1 (êèñòîçíî-ãëèîçíàÿ òðàíñôîðìàöèÿ). Â ñåìè-
îâàëüíûõ öåíòðàõ è áàçàëüíûõ îòäåëàõ ïîäêîð-
êîâûõ ñòðóêòóð îïðåäåëÿþòñÿ ïåðèâàñêóëÿðíûå 
ïðîñòðàíñòâà. Èíòðàñåëëÿðíîå ïðîñòðàíñòâî íå 
èçìåíåíî. Ñòðóêòóðà ãèïîôèçà îäíîðîäíà, êîí-
òóðû åãî ÷åòêèå ðîâíûå, ðàçìåðû â ïðåäåëàõ íîð-
ìû: âûñîòà – 0,5 ñì, øèðèíà – 1,4 ñì, äëèíà – 0,9 
ñì, âîðîíêà ãèïîôèçà ðàñïîëîæåíà ïî ñðåäíåé 
ëèíèè. Æåëóäî÷êè ìîçãà îáû÷íîé ôîðìû è ðàç-
ìåðîâ. Îñòàëüíûå îòäåëû ëèêâîðîñîäåðæàùåãî 
ïðîñòðàíñòâà â ïðåäåëàõ âîçðàñòíîé íîðìû. Êðà-
íèîâåðòåáðàëüíûé ïåðåõîä áåç ïàòîëîãèè. 
Çàêëþ÷åíèå: äàííûå ñîîòâåòñòâóþò ñèììåò- 
ðè÷íûì èçìåíåíèÿì â îáîèõ ïîëóøàðèÿõ áîëü-
øîãî ìîçãà, ó÷èòûâàÿ èõ õàðàêòåð è ïîâûøåíèå 
ñèãíàëà îò ïîäêîðêîâûõ ñòðóêòóð â ðåæèìå Ò1, 
äàííûå èçìåíåíèÿ ñëåäóåò òðàêòîâàòü êàê ïðî-
ÿâëåíèÿ ïå÷åíî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ïå÷åíî÷-
íàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ). Ïîñòèíôàðêòíûå èçìåíåíèÿ 
ïðàâîãî ïîëóøàðèÿ áîëüøîãî ìîçãà (ðèñ. 1, 2). 
Кузнецова П.И., Танашян М.М., Корнилова А.А. Токсическая энцефалопатия при истинной полицитемии
Бюллетень сибирской медицины. 2019; 18 (4): 249–255
253
Случай из клинической практики
Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììà, âûçâàííûå ïîòåíöè-
àëû: ëåãêèå äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ áèîýëåêòðè÷å-
ñêîé àêòèâíîñòè ìîçãà. Èçìåíåíèå êîãíèòèâíûõ 
âûçâàííûõ ïîòåíöèàëîâ ð-300: ñíèæåíèå îáúåìà 
îïåðàòèâíîé ïàìÿòè.
Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà: ðèòì ñèíóñîâûé, 
ïðàâèëüíûé, ÷àñòîòà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé – 
65 óä./ìèí. Ýëåêòðè÷åñêàÿ îñü ñåðäöà ãîðèçîíòàëü-
íàÿ. Íåïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé íîæêè ïó÷êà Ãèñà.
Êîíñóëüòàöèÿ íåéðîîôòàëüìîëîãà: ãèïåðòîíè-
÷åñêàÿ àíãèîïàòèÿ ñåò÷àòêè. Ïðèçíàêîâ âíóòðè-
÷åðåïíîé ãèïåðòåíçèè íåò.
Êîíñóëüòàöèÿ òåðàïåâòà: ìèåëîïðîëèôåðàòèâ-
íîå çàáîëåâàíèå: èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ. Âíåïå-
÷åíî÷íàÿ ïîðòàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ. Íàëîæåíèå 
ïå÷åíî÷íîãî àíàñòîìîçà îò 2006 ã. Ïîñëåäñòâèÿ 
íàðóøåíèÿ ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ îò 2016 ã. 
Ó÷èòûâàÿ äëèòåëüíîñòü òå÷åíèÿ è àíàìíåç 
çàáîëåâàíèÿ, äàííûå ëàáîðàòîðíûõ è èíñòðó-
ìåíòàëüíûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ, áûë ïîñòàâ-
ëåí äèàãíîç: «ýíöåôàëîïàòèÿ ñìåøàííîãî ãåíåçà 
(äèñöèðêóëÿòîðíàÿ, äèñìåòàáîëè÷åñêàÿ)».
Ñîïóòñòâóþùèå çàáîëåâàíèÿ: ïîñëåäñòâèÿ íà-
ðóøåíèÿ ìîçãîâîãî êðîâîîáðàùåíèÿ ïî èøåìè÷å-
ñêîìó òèïó â ïðàâîì ïîëóøàðèè áîëüøîãî ìîçãà 
îò 2016 ã. Ìèåëîïðîëèôåðàòèâíîå çàáîëåâàíèå: 
èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ. Âíåïå÷åíî÷íàÿ ïîðòàëü-
íàÿ ãèïåðòåíçèÿ. Íàëîæåíèå ïå÷åíî÷íîãî àíà-
ñòîìîçà îò 2006 ã. 
Çà âðåìÿ ãîñïèòàëèçàöèè ïðîâîäèëàñü íåéðî-
ìåòàáîëè÷åñêàÿ, àíòèîêñèäàíòíàÿ, ñåäàòèâíàÿ, 
ãåïàòîïðîòåêòîðíàÿ, äåòîêñèêàöèîííàÿ òåðàïèÿ. 
Ïàöèåíòêà âûïèñàíà â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñî-
ñòîÿíèè ñ óëó÷øåíèåì ñîñòîÿíèÿ íà ôîíå ïðîâå-
äåííîãî ëå÷åíèÿ â âèäå ñòàáèëèçàöèè àðòåðèàëü-
íîãî äàâëåíèÿ, óìåíüøåíèÿ âûðàæåííîñòè îòåêîâ 
íà íîãàõ, óëó÷øåíèÿ îáùåãî ñîñòîÿíèÿ, ðåãðåññà 
öåôàëãè÷åñêîãî ñèíäðîìà, óìåíüøåíèåì âåñòèáó-
ëÿðíîé ñèìïòîìàòèêè.
ОБСУЖДЕНИЕ
Ïðîáëåìà êîìîðáèäíîñòè íà ñåãîäíÿøíèé 
äåíü ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå àêòóàëüíûõ 
ïðîáëåì â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå. Ïóñêîâûì 
ìåõàíèçìîì, çàïóñòèâøèì ñåðèþ ñîñòîÿíèé è 
ïðèâåäøèì ê ðàçâèòèþ ýíöåôàëîïàòèè, ÿâèëîñü 
îñíîâíîå çàáîëåâàíèå: èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ. 
Îäíèì èç êëþ÷åâûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ïî-
ëèöèòåìèè ÿâëÿþòñÿ ðàçëè÷íûå òðîìáîòè÷åñêèå 
îñëîæíåíèÿ. Â íàøåì ñëó÷àå ïàöèåíòêà íå áûëà 
ñ íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ ïðèâåðæåíà ê ïðîâåäåíèþ 
ñïåöèôè÷åñêîé àíòèòðîìáîòè÷åñêîé òåðàïèè, 
÷òî â êëèíèêå ïðîÿâèëîñü òðîìáîçîì âîðîòíîé 
âåíû. 
Èçâåñòíî, ÷òî ê ïðè÷èíàì òðîìáîçîâ âîðîò-
íîé âåíû ïå÷åíè îòíîñÿò ïðèîáðåòåííûå òðîì-
áîôèëè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ: àíòèôîñôîëèïèäíûé 
ñèíäðîì, ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ, 
ãèïåðãîìîöèñòåèíåìèÿ; íàñëåäñòâåííûå òðîìáî-
ôèëè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ: ìóòàöèÿ â ãåíå V ôàê-
òîðà, ãåíà ìåòèëåíòåòðàãèäðîôîëàòðåäóêòàçû, 
äåôèöèò ïðîòåèíà Ñ, S, äåôèöèò ïëàçìèíîãåíà, 
àíòèòðîìáèíà; ïðèåì îðàëüíûõ êîíòðàöåïòèâîâ; 
ðàçëè÷íûå âîñïàëèòåëüíûå çàáîëåâàíèÿ áðþø-
íîé ïîëîñòè: ïàíêðåàòèò, îìôàëèò (ó äåòåé), õî-
ëåöèñòèò, àïïåíäèöèò, êîëèò è ò.ä. [10]. Ïî ëèòå-
ðàòóðíûì äàííûì, òðîìáîç âîðîòíîé âåíû â 30% 
ñëó÷àåâ ïðèâîäèò ê êðîâîòå÷åíèþ èç âàðèêîçíî 
ðàñøèðåííûõ âåí ïèùåâîäà è ÿâëÿåòñÿ ãëàâíîé 
ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè 
[11–13]. 
Ó÷èòûâàÿ ðèñê êðîâîòå÷åíèÿ, ïàöèåíòêå áûëà 
âûïîëíåíà îïåðàöèÿ íàëîæåíèÿ àíàñòîìîçà ìåæ-
äó ñèñòåìàìè ïîëîé è âîðîòíîé âåí (íàëîæåíèå 
ìåçåíòåðèêî-êàâàëüíîãî àíàñòîìîçà). Â äàëüíåé-
øåì ïîñòåïåííîå íàêîïëåíèå óðîâíÿ àììèàêà è 
äðóãèõ ìåòàáîëè÷åñêèõ ïðîäóêòîâ â ñèñòåìíîì 
êðîâîòîêå ïðèâåëî ê íàðóøåíèþ ãåìàòîýíöåôà-
ëè÷åñêîãî áàðüåðà è îòëîæåíèþ â áàçàëüíûõ ãàí-
ãëèÿõ (ñîãëàñíî ÌÐÒ-èññëåäîâàíèþ) ìåòàëëà, âå-
ðîÿòíåå âñåãî ìàðãàíöà. Èçâåñòíî, ÷òî íàëîæåíèå 
ïîðòî-êàâàëüíîãî àíàñòîìîçà ìîæåò ïðèâîäèòü ê 
ðàçâèòèþ ïå÷åíî÷íîé ýíöåôàëîïàòèè (ïî ðàçíûì 
äàííûì äî 20%) çà ñ÷åò ïîâûøåíèÿ êîíöåíòðà-
öèè ìàðãàíöà â ïëàçìå êðîâè â ðåçóëüòàòå ïå÷å-
íî÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè [14, 15]. Ïðîíèêíîâåíèå 
ìàðãàíöà ÷åðåç ãåìàòîýíöåôàëè÷åñêèé áàðüåð 
èíãèáèðóåò ìåòàáîëè÷åñêóþ àêòèâíîñòü àñòðî-
öèòîâ è ñïîñîáñòâóåò äèñôóíêöèè ìèòîõîíä- 
ðèé, ñíèæàÿ îêèñëèòåëüíîå ôîñôîðèëèðîâàíèå, 
à òàêæå ñòèìóëèðóåò âûñâîáîæäåíèå ïðîâîñïà-
ëèòåëüíûõ öèòîêèíîâ, óñèëèâàÿ âîñïàëèòåëüíûé 
îòâåò. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Òàêèì îáðàçîì, óâåëè÷åíèå ñîäåðæàíèÿ ìàð-
ãàíöà â ãîëîâíîì ìîçãå îêàçûâàåò íåéðîòîêñè-
÷åñêîå, ïðîâîñïàëèòåëüíîå äåéñòâèå, âûçûâàÿ 
ñåëåêòèâíóþ ïîòåðþ íåéðîíîâ â ñòðóêòóðàõ áà-
çàëüíûõ ãàíãëèåâ è ðåàêòèâíûé ãëèîç [16–18]. 
Ìîðôîëîãè÷åñêàÿ çàèíòåðåñîâàííîñòü áëåäíîãî 
øàðà, ÷åðíîé ñóáñòàíöèè è, â ìåíüøåé ñòåïåíè, 
ïîëîñàòîãî òåëà âåäåò ê ðàçâèòèþ ýêñòðàïèðà-
ìèäíîé ñèìïòîìàòèêè. Îäíèì èç ïàòîãíîìîíè÷-
íûõ ñèìïòîìîâ ÿâëÿåòñÿ ïå÷åíî÷íûé òðåìîð, 
èëè àñòåðèêñèñ (àíãë. asterixis – «ïîðõàþùåå» 
äðîæàíèå), íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ – áûñòðûå, 
íåðèòìè÷íûå, ïîâòîðÿþùèåñÿ íåïðîèçâîëüíûå 
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äâèæåíèÿ êèñòè [19, 20]. Ïàöèåíò íå ìîæåò óäåð-
æèâàòü êèñòü â äîðñîôëåêñîðíîì ïîëîæåíèè: ÷å-
ðåç íåñêîëüêî ñåêóíä êèñòè ñîâåðøàþò íåñêîëüêî 
áûñòðûõ, íåïðîèçâîëüíûõ ñãèáàòåëüíî-ðàçãè-
áàòåëüíûõ äâèæåíèé â çàïÿñòüå – «õëîïàþùèé 
òðåìîð». Àñòåðèêñèñ ïðîÿâëÿåòñÿ íå òîëüêî ïðè 
ïå÷åíî÷íîé ýíöåôàëîïàòèè, íî è ïðè óðåìèè, ãè-
ïîìàãíèåìèè, õðîíè÷åñêîé ëåãî÷íîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè ñ ãèïåðêàïíèåé, ãèïîêàëèåìèè, îòðàâëåíèè 
áàðáèòóðàòàìè è äðóãèõ ñîñòîÿíèÿõ, ñîïðîâî-
æäàþùèõñÿ äèñìåòàáîëè÷åñêèìè ðàññòðîéñòâà-
ìè. Íåìàëîâàæíûì ñâèäåòåëüñòâîì ïå÷åíî÷íîé 
ýíöåôàëîïàòèè ÿâëÿþòñÿ êîãíèòèâíûå ðàññòðîé-
ñòâà ðàçíîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè, êîòîðûå ìî-
ãóò ñóùåñòâåííî ñíèçèòü ñîöèàëüíóþ àäàïòàöèþ 
ïàöèåíòîâ, ÷òî îáóñëîâëèâàåò àêòóàëüíîñòü òùà-
òåëüíîãî àíàëèçà ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà è ïîäáîðà 
ïðîôèëàêòè÷åñêîé è ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè.
Ìåæäèñöèïëèíàðíûé ïîäõîä æèçíåííî âàæåí 
äëÿ óëó÷øåíèÿ ïðîãíîçà ïàöèåíòîâ ñ ïîäîáíûìè 
êîìîðáèäíûìè ñîñòîÿíèÿìè.
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